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筋萎縮性側索硬化症（amyotrphic lateral sclero- よくよ気にする．
sis; ALS ）は上位及び下位運動ニューロンがともに障 現病歴： 48 歳時に妹婿と父親との間で財産相続に
害される運動ニューロン疾患 (motr neuron dis- 関するいさかいがあったが，既に解決していた. 50 歳
ease; MND ）で，精神症状については，三山 (191) 頃より農作業や家事をしなくなり，縫製工場を退職し
は初期には不治の慢性疾患に対する心因反応としての た．この頃から自宅のトイレで隠れてタパコを吸うと





著明で知能低下は軽度であり， ALS にみられる精神症 た易怒的で、強情となり，してはいけないと注意された
状としては特異で， Pick 病に類似していた． ことばかり故意にしたり，夫を蹴ったりするようにな
症 例
った．このような言語行動が激しくなったため， 193
年 1 月（52 歳時〉に家族が近医精神科を受診させ，う
患者： 53 歳，女性．農家の主婦のかたわら縫製工場 つ病，及び脳梗塞疑いの診断にて治療を受けていたが
に勤務． 症状は改善しなかった．同年 12 月に構音障害，翌 194
家族歴： 4 人姉妹の長女．精神神経疾患を含む遺伝 年 1 月に噴き下障害が出現して食事摂取が不良となり，
負因は認めない． 上肢の筋萎縮が進行して，体重が 2 ～ 3 ヵ月の聞に 53
既往歴： 52 歳時に右眼網膜剥離に対して手術を施 kg から 37kg まで減少したため，同年 4 月（53 歳時〉
行されている． に徳島大学医学部附属病院精神科神経科を紹介され，
生育歴：徳島県西部の農村で生育し，学歴は中学卒 精査加療の目的で同年5 月 10 日に入院した．
で，成績は下位. 20 歳時に見合い結婚をし，父親と同 入院時所見：神経学的には，右眼に右方向の，左眼
居して家を継いでいた． に上方への眼球運動障害があった．頬をふくらませる
病前性格：おとなしく生真面白で，些細なことをく ことは不可能であり，胸鎖乳突筋及び僧帽筋に萎縮が
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みられた．舌は萎縮が著明で、前方及び上方への運動制 を認めた．下肢の筋萎縮は軽度で，歩行障害はなく，
限があり，筋線維束撃縮がみられた（図 1）. 鴨下障害 しゃがんだ状態から立ち上がること，継ぎ足歩行も可
と構音障害が著明であった．両側肩甲より上肢，手指 能であった．深部膿反射は上肢では減弱，下肢では充
筋にかけて左に優位に高度の筋萎縮がみられ，握力は 進しており，左右差はなかった．病的反射はなかった．
右 8 kg，左 3 kg であった．顔面，上肢に筋線維束寧縮 錐体外路症状や知覚障害はなかった．精神症状につい
図 I 舌の萎縮 図2 頭部 CT スキャン
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検査所見：脳波所見は 17 ～ 20 Hz のβ波に混入して




































行った他， ビタミン B 群及び ATP の投与を行ったが



























がみられたり，その 2 ～ 3% が痴呆を伴う，となって
いる．稀ではあるが，一部の ALS の患者に精神症状
を伴うことは報告されており， Wechslr, Davison 
(1932 ）は ALS 10 例中 19 例に強迫感情がみられた
と，また Zieglr (1930 ）は上記 10 例中 3 例に痴呆が
みられたとそれぞれ報告している．我が国では湯浅




















うるような葉性萎縮や Pick 曙銀球を認めた症例は 1
例もなく， Alzheimr 病や Creutzfeldt-Jakob 病と診
断しうる症例もなかった，と報告している．また伊東
ら (1987 ）は髄液 homvanilc acid (HV A ）濃度の低
値と痴呆に対する L-DOPA の効果のみられた 1症例
を報告し， dopamine 作動系の関与が強く示唆される
と考察している．
三山・高松 (1971 ), Mitsuyam, Takmiya (197 ) 
は，これらの疾患群を「運動ニューロン疾患を伴う初
老期痴呆」という新しい一つの疾患概念として提唱し
た. Mitsuyam (193 ）によれば，その臨床病理学的
特徴は，（1）多くは初老期に，進行性の痴呆として徐々
に発症する，（2）その経過中に ALS や spinal progres-
sive musclar atrophy (SPMA ）にみられるような神
経原性筋萎縮をきたす，（3）発症から死亡にいたる経過
























萎縮からは痴呆を伴う MND と Pick 病との共通点が
うかがえる．また本疾患群の SPECT の所見にについ


















中， 52 歳時に球麻痔，筋萎縮が出現し，急速に進行し 害妄想などの精神症状，抑制の欠如した異常行動を呈
た.ALS では一般に眼球運動障害は認めないとされて し頭部 CT で前頭葉，側頭葉の萎縮を， SPECT で
いるが，本症例では右眼に右方向の，左眼に上方への 同部位の血流低下を認めた ALS の 1症例を報告した．
眼球運動障害が認められ，右眼については網膜剥離の 本症例は三山の提唱する「運動ニューロン疾患を伴う
手術の影響も考えられたが，左眼の運動制限は手術で 初老期痴呆」とし、う疾患概念の臨床症状及び経過とー
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